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Points Forts a comprendre 


• La neuropathie peripherique est l’expression 
d’une lesion d’un ou de plusieurs nerfs 
peripheriques. A une repartition topographique 
des lesions correspond une classification 

des neuropathies : mononeuropathie 
(un seul tronc nerveux), mononeuropathie 
multiple (plusieurs troncs nerveux, anciennement 
multinevrite), polyneuropathie (atteinte diffuse 
et symetrique du systeme nerveux peripherique). 
A ces differentes entites correspondent le plus 
souvent des mecanismes physiopathologiques 
particuliers. 

• Les processus pathologiques responsables 
sous-jacents peuvent etre distingues : atteinte 
primitive ou principale de la gaine de myeline 
ou de la cellule de Schwann ou de l’axone : 
respectivement myelinopathie et axonopathie. 

A l’atteinte preferentielle de la gaine 

de myeline ou de l’axone correspondent 
aussi un mecanisme, un pronostic et souvent 
un traitement specifique. 


L a neuropathie peripherique est definie par l’exis- 
tence d'un processus pathologique interessant le 
neurone peripherique. 

Le neurone peripherique est constitue de fibres motrices, 
sensitives et vegetatives selon une repartition qui varie 
en fonction des differents troncs nerveux. Ainsi certains 
nerfs ne comprennent que des fibres motrices, d’autres 
que des fibres sensitives enfin pour la plupart, les fibres 
motrices, sensitives et parfois vegetatives sont presentes. 
Le neurone moteur a son corps cellulaire situe dans la 
corne anterieure de la moelle ou dans le tronc cerebral 
pour les nerfs craniens, le prolongement axonal quitte la 
moelle par la racine anterieure pour constituer le nerf 
rachidien, puis les plexus et enfin les nerfs peripheriques. 
Le neurone sensitif a son corps cellulaire situe dans le 
ganglion rachidien posterieur, en dehors de la moelle. 
Le prolongement axonal penetre dans la moelle par la 


racine posterieure et en aval le prolongement dendri- 
tique est relie aux differents recepteurs sensitifs distaux. 
Enfin, les fibres vegetatives comprennent des elements 
sympathiques et parasympathiques d’ organisation assez 
complexe et qui ne seront pas detailles ici. 

Les processus pathologiques susceptibles de leser le 
systeme nerveux peripherique peuvent intervenir a dif- 
ferents niveaux, de fa§on localisee ou diffuse. Ainsi, on 
parle de : 

- mononeuropathie : atteinte d’un seul tronc nerveux ou 
d’une racine ; 

- mononeuropathie multiple : atteinte simultanee ou 
successive de plusieurs troncs nerveux, anciennement 
nommee multinevrite ; 

- polyneuropathie : atteinte diffuse du systeme nerveux 
peripherique, interessant les membres superieurs et 
inferieurs, parfois la face. On distingue dans ce groupe 
2 types d’ atteinte : 

■ les formes symetriques a predominance distale, debu- 
tant aux membres inferieurs, respectant generalement, 
tout du moins au debut, les territoires proximaux, le 
tronc et la face : polyneuropathie distale ancienne- 
ment nommee polynevrite, 

■ les formes plus ou moins symetriques, distales et 
proximales, pouvant interesser des le debut les territoires 
proximaux, le tronc et la face : polyradiculonevrite. 

La distinction entre ces differents types d’ atteinte est 
importante car elle renvoie a des mecanismes et proces- 
sus pathologiques distincts. 

Les fibres nerveuses peripheriques sont constitutes de 
fibres myelinisees et de fibres amyeliniques selon que 
l’axone ou le prolongement dendritique est entoure ou 
non d’une gaine de myeline. 

Les fibres nerveuses motrices sont habituellement mye- 
linisees, de calibre variable. 

Les fibres nerveuses sensitives peuvent etre myelinisees : 
fibres vehiculant les sensibilites proprioceptives de gros 
diametre ou de petit diametre ou encore non myelinisees 
pour les sensibilites thermiques et douloureuses. 

Les fibres vegetatives sont non myelinisees. 

L’ atteinte primitive et predominante de la gaine de myeline 
ou de la cellule de Schwann est appelee myelinopathie 
ou neuropathie demyelinisante. 

L’atteinte primitive et predominante de l’axone est 
appelee axonopathie ou neuropathie axonale. 

La encore la distinction entre ces 2 modalites d’ atteinte 
nerveuse peripherique est d’ importance, car renvoyant a 
des mecanismes physiopathologiques differents. 

Les consequences d’une lesion isolee de la gaine de 
myeline ou de l’axone sont differentes. 
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En effet, une lesion myelinisee pure entraine soit un 
ralentissement de la conduction de l’influx nerveux sans 
aucune consequence clinique soit un bloc de conduction 
complet ou partiel de la conduction nerveuse entrainant 
un deficit moteur ou sensitif proportionnel au nombre de 
fibres bloquees. La recuperation est rapide par remyeli- 
nisation (quelques semaines a quelques mois). En 
revanche une lesion axonale predominante et primitive 
entraine un deficit plus ou moins proportionnel a la perte 
axonale. La recuperation est lente et souvent incomplete 
par repousse axonale (plusieurs mois a 2 ans). 

Une association des 2 mecanismes est frequente et il est 
alors important d’apprecier la part de fun et de l’autre. 
Ce rappel anatomo-physiologique est capital pour com- 
prendre les differents challenges poses par les neuropathies 
peripheriques. 

Aspects cliniques 

Us sont tres varies et fonction des structures nerveuses 
touchees, du processus physiopathologique sous-jacent, 
du mode evolutif. . . 

Semiologie 

1. Atteinte des fibres motrices 

La semiologie est generalement plus facile que dans les 
atteintes sensitives. 

Les plaintes du patient peuvent etre de plusieurs ordres : 

- gene motrice, difficultes a effectuer les gestes habituels 
(tourner la cle dans la serrure), fatigabilite musculaire 
anormale. Aux membres inferieurs, cette atteinte 
motrice peut se reveler sous la forme d’un trouble de 
la marche, d’un steppage, d’une difficult^ a se relever 
d’une position assise. . . ; 

- le patient peut aussi avoir remarque lui-meme ou par 
son entourage fexistence d’une atrophie musculaire. 

2. Atteinte des fibres sensitives 

Elle est d’ analyse plus complexe. 

Subjectivement le patient peut se plaindre de sensations 
de picotements, fourmillements que Ton nomme 
paresthesies; de sensations de brulure ou d’elance- 
ments, de coups de poignard, de douleurs nevralgiques, 
de sensations d’etau, de serrements ou encore de diffi- 
cultes dans les gestes de la vie courante (dues aux 
troubles sensitifs). II peut aussi s’agir de difficultes a la 
marche, notamment dans l’obscurite (troubles sensitifs 
dits profonds : ataxie). II peut encore s’agir de differencier 
le froid du chaud. 

Tous ces symptomes peuvent etre intriques et l’interro- 
gatoire est alors difficile et doit permettre d’attribuer 
aux symptomes leur origine sensitive peripherique. 

3. Atteinte des fibres vegetatives 

Elle est peu frequente et se manifeste le plus souvent par 
une hypotension orthostatique, une dysurie, des troubles 
gastro-intestinaux, une impuissance. 


Demarche diagnostique 

Elle a pour objectif de reconnaltre une atteinte du systeme 
nerveux peripherique ; de determiner le type de neuro- 
pathie : mononeuropathie, polyneuropathie ; de determiner 
la nature de la neuropathie : axonale ou demyelinisante ; 
d’apprecier la gravite et le caractere evolutif de 1’ atteinte ; 
enfin d’assurer la prise en charge et le traitement du patient. 

1. Inter rogatoire 

L’examen clinique de la neuropathie doit etre precede 
d’un interrogatoire minutieux : 

• sur le mode d ’installation des troubles neurologiques : 
ceux-ci peuvent etre d’ installation aigue (en quelques 
jours ou heures), subaigue en quelques semaines ou 
chroniques sur plusieurs mois et annees. II est tout aussi 
important de chercher des troubles qui auraient pu etre 
presents dans la petite enfance (difficultes a la marche 
ou a la pratique sportive a l’ecole). En effet les causes 
et mecanismes des neuropathies peripheriques sont 
differentes selon les modes d’ installation (v. infra ) ; 

- sur les circonstances d’ installation : au cours d’un 
traitement dont on sait qu’il est susceptible d’entrainer 
des lesions nerveuses (chimiotherapie par vincristine 
par exemple), au cours d’une maladie dont on sait 
qu’elle peut etre responsable d’une neuropathie peri- 
pherique (diabete par exemple), au cours de circons- 
tances particulieres : carences, intoxications, perte de 
poids importante, sejour en reanimation, toutes circons- 
tances particulieres qui peuvent orienter vers une cause. 
Bien sur l’age, le sexe, les occupations professionnelles 
et l’enquete familiale sont autant d’ elements indispen- 
sables a l’etude d'une neuropathie peripherique. 

2. Atteinte du systeme nerveux peripherique 

II est parfois aise, mais aussi souvent difficile de recon- 
naitre 1’ atteinte du systeme nerveux peripherique et pour 
cela il peut etre necessaire de s’ aider d’autres moyens 
d’investigation, notamment l’examen electrophysiologique 
ou electro-neuromyographie (ENMG). 

Les symptomes et signes cliniques d’ atteinte du systeme 
nerveux peripherique dependent du type, de la nature, 
du mode evolutif et de la cause de la neuropathie peri- 
pherique. 

• V atteinte isolee d’un tronc nerveux (median, cubital, 
radial, sciatique poplite externe par exemple) entraine 
des manifestations motrices et (ou) sensitives dans le 
seul territoire du nerf interesse. Neanmoins les differentes 
causes lesionnelles pour un meme nerf n'entrainent pas 
les memes symptomes et signes. Ainsi la compression tres 
frequente du nerf median au canal carpien occasionne 
habituellement des paresthesies nocturnes des doigts 
(dans le territoire du median) alors qu’une lesion trau- 
matique du meme nerf occasionne un deficit sensitivo- 
moteur franc et immediat dans le territoire du nerf 
median. Les lesions nerveuses lentement evolutives 
(compressions chroniques) entrainent toujours des 
manifestations cliniques moins marquees que lors de 
compressions aigues. 
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Une connaissance anatomique approfondie est alors 
necessaire pour determiner correctement ces atteintes 
tronculaires. 

• Les atteintes plus diffuses du systeme nerveux peri- 
pherique relevent de causes variees et generalement tres 
differentes des atteintes monotronculaires des nerfs. 
Generalement une maladie sous-jacente est responsable 
de ces neuropathies diffuses dont il existe 3 types : les 
mononeuropathies multiples, les polyneuropathies dis- 
tales et les polyradiculonevrites. 

Dans les mononeuropathies multiples (multinevrites), 
on peut reconnaitre l’atteinte de differents troncs ner- 
veux, par exemple un nerf median associe a une atteinte 
controlaterale du sciatique poplite externe. Cette asymetrie 
franche n’est pas toujours aussi nette, notamment s’il 
existe une superposition d’ atteintes de plusieurs troncs 
nerveux ce qui peut conduire a un aspect de polyneuro- 
pathie distale symetrique. 

Ces dernieres ont une symptomatologie bien particuliere, 
caracterisee par des manifestations sensitivomotrices a 
debut distal aux membres inferieurs, puis plus tardivement 
aux membres superieurs, epargnant generalement le 
tronc et la face. Les polyradiculonevrites sont caracterisees 
par 1’ atteinte encore plus diffuse du systeme nerveux 
peripherique, distale et proximale avec atteinte eventuelle 
des muscles du tronc et de la face. 

Cette distinction entre les differentes formes de neuro- 
pathies diffuses a son importance, car les mecanismes 
physiopathologiques sous-jacents en sont differents et 
par-la meme les causes en sont differentes. 

3. Principaux signes d’atteinte du systeme 
nerveux peripherique 

• Signes moteurs (v. Pour approfondir) : le plus habituel 
est le deficit moteur correspondant a une faiblesse mus- 
culaire par atteinte des fibres motrices qui innervent le 
ou les muscles correspondants. 

Dans les atteintes monotronculaires (mononeuropathies), 
le deficit moteur est limite aux muscles innerves par ce 
tronc nerveux. 

Dans les atteintes plus diffuses, le deficit n’est pas syste- 
matise et reductible a un territoire anatomique. Dans les 
polyneuropathies symetriques distales, le deficit moteur 
predomine ou interesse seulement les releveurs du pied 
et des orteils, a un moindre degre les peroniers lateraux 
et la loge posterieure de jambe. Le patient ne peut alors 
se mettre sur les talons (loge anterieure) ou sur la pointe 
des pieds (loge posterieure). 

Ce deficit des releveurs de pied entraine une butee de la 
pointe des pieds sur les obstacles et un steppage a la 
marche (le sujet doit lever le pied plus haut pour eviter 
qu’il ne bute sur le sol). 

Le deficit des muscles de la main est generalement plus 
tardif. L’atteinte des muscles proximaux est rare. 

Dans les polyradiculonevrites, l’atteinte est distale et 
proximale, interessant les extremites distales des 
membres et les racines: difficultes a se relever d'un 
siege bas, par exemple). Les muscles abdominaux ou du 
tronc peuvent etre touches : troubles respiratoires. Enfin 


les muscles innerves par les nerfs craniens peuvent aussi 
etre touches : nerfs faciaux, oculomoteurs ou derniers 
nerfs craniens pouvant entrainer des troubles de la phona- 
tion et de la deglutition. Dans ce type de polyneuropathie, 
f atteinte se fait un peu au hasard ou tout du moins est 
volontiers multifocale et peut ainsi debuter aux membres 
superieurs, alors que dans les formes distales l’atteinte 
debute toujours aux membres inferieurs et de fa§on 
symetrique. 

A un degre moindre f atteinte motrice peut ne se manifester 
que par une fatigabilite anormale a la marche, sans deficit 
moteur evident objective au cours de l’examen. 

Ainsi dans les polyneuropathies, le deficit moteur inte- 
resse un ensemble de muscles qui ne sont pas forcement 
innerves par le meme nerf, contrairement aux atteintes 
monotronculaires. 

L’ amyotrophie correspond a une perte en fibres muscu- 
laires et peut accompagner le deficit moteur. Elle est 
visible et mesurable et son importance est grossierement 
parallele a la perte en fibres nerveuses motrices. 

• Signes sensitifs : l’analyse de ces troubles est plus difficile. 
L’examen a pour objectif de mettre en evidence un deficit 
d’une ou de plusieurs des modalites de la sensibilite. 

La sensibilite dite profonde ou proprioceptive est vehiculee 
par les grosses fibres myelinisees. Elle s’explore de la facon 
suivante : etude du sens de position des orteils et doigts 
sans controle visuel, etude de la perception du diapason. 
La sensibilite tactile est exploree a l’aide d'un morceau 
de coton. 

La sensibilite thermique a l’aide de tubes remplis d’eau 
chaude et froide. 

La sensibilite douloureuse a l’aide d'une aiguille. 

On note soigneusement sur un croquis representant le 
corps humain les zones de deficit sensitif et de fa£on diffe- 
rente selon qu’il s’agit d’un deficit complet (anesthesie) 
ou non (hypoesthesie). La zone ainsi dessinee permet de 
visualiser immediatement l’etendue et la qualite du deficit 
sensitif. 

Ainsi dans les neuropathies tronculaires, le deficit sensitif 
est limite au territoire anatomique du nerf atteint ; gene- 
ralement la zone deficitaire est moins etendue que son 
territoire anatomique. Dans les polyneuropathies distales 
symetriques, le deficit sensitif est distal ou a predominance 
distale en chaussettes aux membres inferieurs et en 
gants aux membres superieurs. L’ extension centripete 
du deficit sensitif indique une evolution de la neuropathie 
qui touche alors des fibres de plus en plus courtes. Un 
deficit sensitif du thorax ou de la calotte cranienne est 
possible : polyneuropathie progressive ascendante 
(generalement de nature axonale). 

• Signes reflexes : les reflexes tendineux se cherchent chez 
un sujet detendu, de preference assis pour le reflexe 
rotulien et a genoux sur une chaise pour le reflexe achilleen. 
Aux membres superieurs, on teste les reflexes tricipital, 
bicipital, stylo-radial et de flexion des doigts. Pour chaque 
reflexe tendineux correspond un niveau radiculaire : S 1 pour 
f achilleen, L4 pour le rotulien, C5 pour le bicipital, C6 pour 
le stylo-radial, C7 pour le tricipital et C8 pour le reflexe 
de flexion des doigts. 
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L’ abolition du reflexe tendineux est due a F interruption 
de Fare reflexe correspondant. Generalement F abolition 
du reflexe est beaucoup plus le fait d’une lesion des 
voies afferentes sensitives qu’efferentes motrices. 

Ainsi en cas de lesion radiculaire et principalement sensi- 
tive, on observe une abolition du reflexe correspondant. 
En revanche en cas de polyneuropathie, les reflexes tendi- 
neux distaux des membres inferieurs sont abolis precocement 
(achilleens puis si la neuropathie progresse rotuliens). 
Les reflexes des membres superieurs sont abolis plus 
tardivement et si c’est le cas la polyneuropathie est tres 
etendue. Dans les polyradiculonevrites ou les lesions 
sont radiculaires et tronculaires, F abolition des reflexes 
est precoce et souvent diffuse. 

Une diminution (ou un affaiblissement) de la reponse du 
reflexe tendineux comporte une part certaine d' interpre- 
tation et ne doit etre retenue comme significative qu’en 
comparaison avec les autres reflexes, notamment du cote 
contralateral. 

Les reflexes cutanes n’ont qu’un interet relatif. Le 
reflexe cutane plantaire est en flexion ou indifferent si 
Fatteinte motrice est trap prononcee. 

• Autres signes : 

- en cas d’atteinte des fibres motrices, il existe toujours 
une hypotonie musculaire ; 

- des troubles trophiques peuvent apparaitre surtout s’il 
existe des lesions sensitives, notamment des fibres de 
la douleur: maux perforants plantaires ou encore 
arthropathies ; 

- les hypertrophies nerveuses sont rares, liees aux neuro- 
pathies par demyelinisation-remyelinisation (bulbes 
d’oignon) ; 

- enfin un examen clinique soigneux est toujours utile 
cherchant des malformations squelettiques (scoliose, 
pieds creux), des anomalies cutanees, un morphotype 
particulier. 

Examens cqmplementaires 

■ Examen electrophysiologique 

Communement et imparfaitement appele electromyo- 
gramme ou EMG, il est Fexamen de base indispensable 
pour l’evaluation d’une neuropathie peripherique. Il 
s’agit d’ explorations fonctionnelles qui permettent ainsi 
d’etudier l’etat fonctionnel des nerfs et des muscles a un 
moment donne et de repeter Fexploration si besoin. 

1. Procedures de l’examen 

L’ examen se deroule selon des procedures propres a 
chaque laboratoire. Il comporte habituellement 2 parties : 
la premiere consiste a etudier la conduction nerveuse 
des fibres motrices et sensitives, la seconde a etudier, 
generalement a l’aide d’une aiguille electrode, l’activite 
musculaire au repos et a F effort. 

Le nerf peripherique a pour fonction, entre autres, de 
conduire F influx nerveux. La conduction nerveuse, pour 
les fibres motrices, part du corps cellulaire du moto- 


neurone dans la corne anterieure de la moelle jusqu’a la 
jonction neuromusculaire. La, au niveau de la plaque 
motrice, la liberation de quanta d’ acetylcholine entraine 
la contraction musculaire. La conduction de l’influx 
nerveux le long des fibres nerveuses se fait a une vitesse 
qui differe selon la taille des fibres et leur degre de myeli- 
nisation. Les grosses fibres myelinisees ont la conduction 
la plus rapide. 

Le principe est assez simple, il suffit de stimuler electri- 
quement le nerf moteur a n’importe quel endroit de son 
trajet et de recueillir la reponse evoquee sur le muscle 
correspondant. Exemple : nerf median au poignet et 
recueil sur le court abducteur du pouce. Si l’on stimule 
le nerf a 2 endroits on peut ainsi mesurer une vitesse 
de conduction nerveuse de la fagon suivante : VCM 
(vitesse de conduction motrice) = distance mesuree sur 
la peau entre les 2 points de stimulation (D) divisee par 
le temps de conduction entre ces 2 points. Le temps 
de conduction distal entre point de stimulation et recueil 
musculaire est appele latence distale (LD) et le temps de 
conduction entre la stimulation proximale et recueil 
musculaire est appele latence proximale (LP). La diffe- 
rence entre ces 2 latences donne done le temps de conduc- 
tion de l’influx nerveux entre les 2 points de stimulation. 

VCM = D (exprimee en m/s). 

LP-LD 

L’ expression des resultats ne se limite pas a la seule 
vitesse de conduction, mais on doit tenir compte de la 
latence distale (en millisecondes, ms), des amplitudes 
(en millivolts, mV) et surfaces de la reponse du potentiel 
evoque musculaire (PEM), de la forme et de la duree de 
la reponse musculaire. La seule reponse de l’examinateur 
comprenant la vitesse de conduction d’un nerf ne peut 
avoir de signification utilisable. 

L’ amplitude du potentiel evoque recueilli sur le muscle 
reflete assez precisement la quantite d’unites motrices 
contenue dans le muscle. Ainsi en cas de perte en fibres 
nerveuses motrices par degenerescence axonale, F ampli- 
tude du potentiel evoque est reduite proportionnellement 
a la perte axonale. 

L’ etude de la conduction sensitive precede du meme 
principe : stimulation ortho- ou antidromique et recueil 
sur le trajet du nerf. Les amplitudes (en pv) refletent la 
aussi la quantite de fibres sensitives contenues dans le 
nerf. Une perte en fibres sensitives par degenerescence 
axonale se traduit la aussi par une perte proportionnelle 
de F amplitude du potentiel evoque sensitif. 

L’examen electromyographique proprement dit consiste 
a etudier l’etat des unites motrices a l’aide d’ aiguilles 
electrodes inserees dans le muscle. Au repos, il n’existe 
normalement pas d’activite spontanee hormis l’activite 
de plaque motrice, en revanche en cas de denervation 
(perte de fibres nerveuses par degenerescence axonale) 
on observe des potentiels de fibrillation d’autant plus 
abondants que la denervation est active et marquee. On 
peut aussi observer d’ autres activites de repos comme 
les salves myotoniques vraies ou pseudo-myotoniques, 
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ces dernieres pouvant etre presentes dans les denervations 
chroniques anciennes. A l’effort, le muscle recrute les 
unites motrices necessaires a la contraction. S’il existe 
une perte en unite motrice, le trace d’ effort est appauvri, 
il peut aller jusqu’a l’absence de potentiels d’unites 
motrices (PUM) en cas d’atrophie complete. Pourrepondre 
a I’ effort demande, le muscle va reagir par une accelera- 
tion de la decharge des potentiels d’unite motrices : c’est 
la sommation temporelle. 

La plupart des muscles peuvent etre ainsi examines. La 
combinaison de 1’ etude de la conduction nerveuse 
motrice et sensitive et de l’etude electromyographique 
des muscles permet generalement d’etablir le diagnostic 
de neuropathie peripherique, d’en caracteriser la nature, 
et d’en apprecier la gravite et l’etendue. 

2. Aspects electrophysiologiques elementaires 

D'une fa£on generale, sans tenir compte de la distribution 
des lesions et de leur evolutivite, on distingue les neuro- 
pathies suivantes. 

• Les neuropathies demyelinisantes sont caracterisees 
par un ralentissement significatif de la conduction nerveuse 
qui peut aller jusqu’a 80% de la valeur normale. Cette 
alteration majeure de la conduction peut etre associee a 
une dispersion de la reponse musculaire (par dispersion 
des conductions des fibres au sein du nerf) ou (et) a un 
bloc de conduction partiel, rarement complet, de la 
conduction sur les fibres. La reduction de la conduction 
peut etre homogene sur toute la longueur du nerf et sur 
tous les nerfs, ou heterogene, voire multifocale. Ces 
aspects de la demyelinisation renvoient a des meca- 
nismes physiopathologiques differents. 

Une perte axonale plus ou moins marquee est generalement 
associee. 

Rappelons qu’un deficit moteur d’origine peripherique 
ne peut etre du qu’a une perte en fibres nerveuses par 
degenerescence axonale ou par un bloc de conduction. 
Les fibres sensitives presentent les memes anomalies 
mais celles-ci sont plus difficiles a mettre en evidence. 
La presence d’une denervation active est facte ur de 
pronostic. 

• Les neuropathies axonales ont une conduction 
nerveuse peu ou pas diminuee (tant qu’il demeure des 
fibres qui conduisent normalement), sans bloc de 
conduction ni dispersion temporelle. Les potentiels 
evoques, sensitif et moteur, ont une forme normale, mais 
la reduction d’ amplitude est proportionnelle a la perte 
en unite motrice ou en fibre sensitive. 

On observe dans les formes evolutives des signes de 
denervation (fibrillation electrique au repos). On peut 
ainsi generalement distinguer les neuropathies demyeli- 
nisantes des neuropathies axonales. 

• Dans les formes focales (mononeuropathies), l’objectif 
de l’examen electrophysiologique est d’affirmer l’atteinte 
focale limitee au territoire du nerf atteint, de localiser le 
site de « compression » et d’ apprecier la gravite de la lesion. 
Localiser la lesion est generalement fait par la demons- 
tration d’un ralentissement focal de la conduction 
nerveuse au niveau de compression. 


L’etude electrophysiologique est done l’examen prealable 
a toute exploration complementaire des neuropathies 
peripheriques. 

Autres examens 

Les autres explorations sont effectuees en fonction de la 
nature de la neuropathie. Elies sont differentes selon 
qu’il s’agit d’une neuropathie focale par compression ou 
d’une poly neuropathie subaigue evolutive pour laquelle 
la recherche d’une cause sous-jacente est imperative. 

1. Ponction lombaire 

L’etude du liquide cephalorachidien n’est pas systema- 
tique dans les polyneuropathies et n’a pas d’indication 
dans les mononeuropathies. Son interet est dans la 
mesure de la proteinorachie (et electrophorese des pro- 
tides) et du nombre de cellules. La decouverte d’une 
hyperproteinorachie indique generalement l’atteinte des 
racines ou tout du moins une lesion proximale radiculaire 
ou medullaire, qu’elle soit inflammatoire, infectieuse ou 
maligne. 

2. Examens biologiques ou d’imagerie 

11s sont demandes dans les formes d’atteinte etendue du 
systeme nerveux peripherique. 

Une premiere categorie d’ examens comprend ceux que 
Ton pourrait appeler de routine qui permettent de faire 
un l el tri : numeration formule sanguine et vitesse de 
sedimentation, glycemie a jeun et post-prandiale, uree 
sanguine, dosage des electrolytes, bilan hepatique, sero- 
logie hepatique, electrophorese des protides sanguins, 
radiographie pulmonaire. Cette premiere exploration 
generale permet d’eliminer rapidement les causes facile - 
ment decelables de polyneuropathie : diabetique, et 
carentielle entre autres. Une autre serie d’examens plus 
sophistiques est demandee en fonction des cas : dosages 
d’ anticorps (anti-Hu, anti-gangliosides, anti-myeline), 
immuno-electrophorese des protides sanguins, biopsie 
medullaire, recherche de toxiques, etc. 

3. Biopsie neuromusculaire 

La biopsie neuromusculaire ne doit etre faite que dans 
certaines circonstances, par des mains entrainees et lue 
dans des laboratoires specialises. En aucun cas elle n’est 
realisee pour confirmer la nature peripherique du 
trouble neurologique ; d’ autres methodes permettent 
plus aisement ce diagnostic. 

Elle sert exceptionnellement pour apprecier la nature de 
la neuropathie : axonale ou demyelinisante, lorsque les 
explorations electrophysiologiques n’ont pas permis cette 
distinction et qu’un traitement depend de cette reponse. 
La biopsie n'a pas non plus d’indication dans les formes 
chroniques non evolutives ou la possibilite de trouver 
des perturbations specifiques est quasiment nulle. 
Ailleurs elle peut se discuter et parait plus particulierement 
indiquee si Ton evoque une affection systemique sous- 
jacente (sarcoidose, vascularite, infiltrats lymphomateux. 
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depots amyloi'des, lepre) ou que la presence d’infiltrats 
inflammatoires permet de retenir le diagnostic de neuro- 
pathie dysimmune et ainsi d’orienter le traitement. 
D'une fa£on generate, plus la neuropathie parait evolutive 
et plus l'indication de la biopsie parait justifiee. 

Les indications de la biopsie paraissent ainsi assez 
reduites, d'autant que dans de nombreuses situations, la 
biologie moleculaire permet de remplacer avantageusement 
la biopsie, notamment dans les cas d'amylose ou de maladie 
de Charcot-Marie-Tooth. 

Etiologie des neuropathies peripheriques 

Mononeuropathies 

Elies relevent habituellement d’une compression ou 
d’une lesion traumatique d’un tronc nerveux. Le dia- 
gnostic etiologique est generalement aise, determine par 
la clinique et l’examen electrophysiologique. L’ attitude 
therapeutique prend le pas sur la demarche diagnostique. 

■ Multinevrites ou mononeuropathies 
multiples 

Le diagnostic clinique et electrophysiologique est 
generalement facile. Leurs causes sont assez limitees. 
L’indication d’une biopsie neuromusculaire est habituelle 
en raison de la frequence des vascularites, notamment la 
periarterite noueuse et autres vascularites necrosantes. 
Les autres causes sont le diabete, la lepre ou certaines 
affections hereditaires. 

Polyneuropathies 

Malgre toutes les possibilites d’ explorations qui s’offrent 
a l’examinateur entraine, il n’est pas rare que le diagnostic 
etiologique d’une polyneuropathie peripherique demeure 
en «suspens». On considere que dans la plupart des 
centres specialises, pres de 20 % des neuropathies axonales 
chroniques sont d’ etiologie indeterminee. 

La classification des causes en fonction du mode evolutif 
(aigu, subaigu, chronique) et de la nature de la neuropathie 
(axonale, demyelinisante) est actuellement la plus utilisee. 
II s’agit la d’une approche assez grossiere mais qui permet 
un premier survol des causes des polyneuropathies. 

D’ autres approches peuvent etre simultanement faites. 
En fonction de la nature du trouble clinique : neuropathies 
purement motrices ; neuropathies purement sensitives et 
parmi celles-ci, neuropathies a petites fibres et neuropathies 
ataxiantes a grosses fibres ; neuropathies avec atteinte du 
systeme nerveux autonome ; neuropathies dans lesquelles 
une affection hereditaire est fortement soup£onnee (histoire 
familiale positive, anciennete des troubles, remontant a 
l’enfance). 

1. Polyneuropathies aigues 

L’ installation des troubles se fait en quelques heures a 
quelques jours mais reste inferieure a 4 semaines. 


• Axonales : elles sont rares : 

- maladies systemiques avec vascularite de distribution 
symetrique (periarterite noueuse, maladie de Churg- 
Strauss) ; 

- formes axonales du syndrome de Guillain et Barre, 
notamment les formes avec serologie positive au 
Campylobacter jejuni ; 

- porphyrie aigue intermittente ; 

- formes aigues d’intoxication medicamenteuse, gene- 
ralement dans un but suicidaire ; 

- rares formes aigues de decompensation de neuropathies 
plus chroniques (carences, insuffisance renale, diabete). 

• Demyelinisantes : elles sont largement dominees par 
le syndrome de Guillain et Barre dans sa forme courante ; 
exceptionnellement de nos jours la neuropathie diphterique. 

• Les causes de polyneuropathies aigues sont ainsi rares 
et sont dominees par les vascularites et le syndrome de 
Guillain et Barre. 

2. Polyneuropathies subaigues 

L’ installation des troubles se fait en plusieurs semaines, 
a plusieurs mois de fagon progressive ou par poussees. 

• Axonales : ce sont les plus frequentes. Elles comprennent 
de nombreuses causes et le diagnostic etiologique y est 
le plus difficile. 

Causes metaboliques : le diabete est la cause la plus 
frequente de neuropathie peripherique sous nos climats. 
La forme habituelle est une polyneuropathie sensitive ou 
a large predominance sensitive ou peuvent exister des 
troubles vegetatifs. Neanmoins, le diabete, eventualite 
frequente, ne doit pas faire occulter la recherche d’une 
autre cause et n’est retenu comme responsable de la 
maladie que lorsque toute autre cause est eliminee. 
L’insuffisance renale est aussi une cause frequente de 
polyneuropathie. Les autres causes sont beaucoup plus 
rares : hypothyroidie, acromegalie, hypoglycemie. 
Causes nutritionnelles : la neuropathie dite alcoolo- 
carentielle est de loin la plus frequente, le role toxique 
direct de l’alcool est encore de nos jours controversy. En 
revanche, la carence en vitamine B1 ou en thiamine 
jouerait un role majeur. Les autres carences vitaminiques 
sont aussi susceptibles d’entrainer une neuropathie 
(vitamines B6, PP, B12). D’autres causes nutritionnelles 
peuvent etre en cause : denutrition importante, amaigris- 
sement marque, associe ou non a des vomissements 
frequents, malabsorption digestive. 

Causes toxiques : les toxiques medicamenteux ont 
largement remplace de nos jours les toxiques environne- 
mentaux, qu’il s’agisse de : isoniazide, vincristine, taxoides, 
sels de platine pour ne citer que les plus frequemment 
mis en cause. Parmi les toxiques environnementaux ou 
industriels, il faut essentiellement retenir le plomb, les 
derives hexacarbones, P arsenic. 

Causes infectieuses : elles sont rares : maladie de Lyme, 
virus de la serie herpes-zona, infection par le virus de 
rimmunodeficience humaine ( VIH) dans sa forme terminale. 
Causes hematologiques : lymphome, myelome multiple. 
Causes liees aux cancers : syndromes paraneoplasiques : 
neuropathie sensitive de Denny-Brown. 
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Causes liees a une maladie systemique : sarcoidose, 
collagenose. 

Causes liees a une dysglobulinemie : cryoglobulinemie 
(mixte essentielle ou associee a une hepatite C), gamma- 
pathie monoclonale, le plus souvent IgG. 

Cette liste de causes de polyneuropathies n’est pas 
exhaustive et les causes associees sont possibles. 

• Demyelinisantes : elles sont nettement plus rares que 
les formes axonales. Elles sont dominees par les causes 
inflammatoires : polyradiculonevrites subaigues. 

Les autres causes sont tres rares : liees a une maladie de 
systeme : lupus, sarcoidose ou a une dysglobulinemie : 
plasmocytome solitaire, syndrome POEMS ( Polyneuro- 
pathy organomegaly endocrinopathy monoclonal gam- 
mopathy and skin lesions). 

3. Polyneuropathies chroniques : 

Les troubles s’installent sur des annees, de fa£on lente 
progressive ou parfois sans progression depuis Fenfance. 
C’est dans cette eventualite qu’il faut chercher une 
transmission hereditaire. 

• Axonales : elles sont assez rares, tout du moins dans 
les formes acquises et incluent les rares formes de poly- 
neuropathies associees a une gammapathie monoclonale 
IgG. C’est dans ce contexte que Ton observe les formes 
idiopathiques ou sans cause decelable. II s’agit le plus 
souvent de formes a predominance sensitive survenant 
apres 60 ans sans profil evolutif. II faut alors repeter 
regulierement les explorations (tous les ans), mais le 
plus souvent aucune cause n’est trouvee. 

Dans les formes hereditaires, on distingue 2 grandes 
categories : les neuropathies amyloides (en fait 1’evolution 
est assez rapide et cette forme est a la frontiere des 
formes subaigues et chroniques) et les neuropathies de 
type Charcot-Marie-Tooth (CMT type II le plus souvent). 
Une enquete familiale et genetique est necessaire. 

• Demyelinisantes : elles sont dominees par 3 grandes 
formes : 

- les polyneuropathies hereditaires demyelinisantes de 
type Charcot-Marie-Tooth ; 

- les polyradiculonevrites inflammatoires chroniques ; 

- les polyneuropathies associees a une gammapathie 
monoclonale IgM et anticorps anti-MAG. 

Ces 3 types de polyneuropathies chroniques different par 
leurs caracteristiques cliniques et electrophysiologiques. 
Dans le premier cas, la polyneuropathie evolue depuis 
Fenfance et associe, dans les formes communes, des 
pieds creux et une atrophie peroniere. II existe aujourd’hui 
plus de 30 genotypes parmi lesquels seuls quelques 
genes sont identifies. On distingue les formes autoso- 
miques dominantes demyelinisantes (CMT1), axonales 
(CMT2), autosomiques recessives et liees a l’X. Les 
caracteres electrophysiologiques dependent de la forme 
clinique. Dans la forme demyelinisante, les vitesses de 
conduction motrice sont reduites de fa£on marquee et 
uniforme. 

Dans les polyradiculonevrites inflammatoires chroniques 
les lesions sont multifocales et la reduction des vitesses 
de conduction heterogene. 


Dans les polyneuropathies associees a une gammapathie 
monoclonale IgM et anticorps anti-MAG, la demyeli- 
nisation est distale, dite longueur dependante. Les autres 
causes de polyneuropathies demyelinisantes chroniques 
sont exceptionnelles (autres formes hereditaires, exemple : 
maladie de Refsum). ■ 


POURAPPROFONDIR 


Physiopathologie du deficit moteur 

Dans la pathologie nerveuse peripherique, un deficit moteur ne peut 

survenir que dans 2 circonstances : 

- soit par perte en fibres nerveuses (degenerescence axonale ou 
wallerienne) ou deficit et amyotrophie sont grossierement propor- 
tionnels a la perte en fibres nerveuses motrices; 

- soit par bloc de conduction : le blocage de I’influx nerveux sur la 
fibre motrice entraTne un deficit musculaire dans le territoire cor- 
respondant. Le bloc peut etre partiel (le plus souvent) ou complet. 
Dans cette condition de blocage de I’influx nerveux, il n’y a pas 
d’amyotrophie car I’axone demeure intact et seule la gaine de mye- 
line est alteree. II faut toutefois se mefier des fausses amyotrophies 
dues a une non-utilisation musculaire : aspect d’atrophie du muscle 
sans deficit moteur. 


Pour en savoir plus 

Bouche P,Vallat JM. Neuropathies peripheriques : monopathies 
multiples et polyneuropathies. I vol. Doin, 1992. 


Points Forts a retenir 


• La diversite des formes cliniques, 
des mecanismes physiopathologiques 

et des causes des neuropathies peripheriques 
rend le diagnostic particulierement difficile. 

• Une analyse correcte des signes et symptomes 
doit toujours preceder I’examen 
electrophysiologique. Celui-ci est determinant 
pour juger de la nature, du mecanisme 
(demyelinisant, axonal) et du potentiel 
evolutif de la neuropathie. 

Selon le type et le mecanisme de la neuropathie 
l’attitude diagnostique et therapeutique differe. 
La hierarchisation des examens 
complementaires depend ainsi des differents 
types de neuropathies. Ce n’est que lorsque 
le diagnostic topographique et le mecanisme 
ont ete etablis qu’il est justifie d’entreprendre 
les explorations complementaires. 

• L’attitude therapeutique depend plus 
de la cause de la neuropathie 

que de la neuropathie elle-meme. 
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